Edema angioneurótico hereditario: a propósito de un caso by Roig Cayón, Miguel et al.
Roig Cayón, M.; Mateos Corcoll, F.M.; Marcoval Caus J.: 
Edema angioneurótico hereditario. A propósito de un caso. 
EDEMA ANGIONEUROTICO HEREDITARIO. 
A PROPOSITO DE UN CASO. 
M. Roig Cayón * 
F.M. Mateos Corcoll * 
J. Marcoval Caus ** 
Roig Cayón, M. ; Mateas Corcoll, F.M.; Marcoval Caus J.: Edema angioneurótico hereditario. A 
propósito de un caso. Avances en Odontoestomatologia. 1993, 9: 589-590 
RESUMEN 
Los autores exponen el caso de una paciente diagnosticada de Edema Angio-
neurótico Hereditario y plantean los problemas y la profilaxis necesaria para 
un tratamiento dental. Remarcan la importancia de trabajo en equipo con 
otras especialidades médicas, para evitar complicaciones, en este caso muy 
graves, en el transcurso del tratamiento dental. 
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SUMMARY 
The authors present the case of a patient with hereditary angiodema, and ex-
plain the problems of tath pathology and the prophilaxis needed for dental 
treatment. They comment the importance of a good communication with other 
medicine specialists to avoid the risks of severe complicationsof this and ot-
her pathologies during dental tretment. 
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INTRODUCCION 
El edema angioneurótico heredita-
rio (EAH) es un trastorno genético 
de transmisión autosómica domi-
nante, con una frecuencia de 
1:150000 habitantes ( l), que pue-
de dar lugar a clínica de angiode-
ma espontáneo de extremidades y 
alteraciones gastrointestinales y 
oro faringe as (2). 
El edema faringe o es particular-
mente peligroso, puede ocasionar 
asfixia. Los tratamiento dentales 
bajo anestesia local han sido seña-
lados como desencadenantes de 
edemas laringeos y muerte subsi-
guiente de estos pacientes (3). De 
hecho, la mortalidad de esta enfer-
medad se sitúa en tomo al 30%, 
siendo la causa habitual de muerte 
la obstrucción de la vía aérea ( 4). 
Se han descrito dos formas de 
EAH. En la tipo I, que supone el 
85% de los casos, los pacientes 
presentan una disminución de los 
niveles del enzima inhibidor de la 
C(lq) esterasa. En la tipo II, dicho 
enzima se encuentra a niveles nor-
males, pero no actúa (3,5). 
Ello hace necesario, ante un diag-
nóstico de EAH, es necesario de-
terminar no solo los niveles del en-
zima, sino también la actividad del 
mismo. La ausencia o falta de acti-
vidad del enzima inhibidor de la 
C( l q) esterasa provoca una inca-
pacidad para detener la cascada 
del complemento. Ello puede de-
terminar la aparición de además 
mas o menos importantes en dife-
rentes áreas de la economía. Es 
de señalar que, a diferencia de las 
reacciones alérgicas, en el EAH, el 
edema no se asocia con urticaria 
lo que ayuda a realizar el diagnos-
tico diferencial entre ambas enti-
dades. 
No se conoce ninguna forma efi-
caz de detener los ataque de an-
giedema cuando se han desenca-
denado, persistiendo hasta agotar-
se los componentes del comple-
mento. Así, ante un ataque agudo 
con afectación de la vía aérea se 
hace necesario la intubación del 
paciente o traqueotomía de urgen-
cia. 
Debido a ello la principal forma de 
tratamiento es la prevención evi-
tar los agentes desencadenantes 
(traumas) o dar un tratamiento de 
profilaxis al paciente cuando éste 
debe ser sometido a un trauma 
programado como por ejemplo 
manipulaciones dentales . 
Como profilaxis del EAH se han 
propuesto dos formas de trata-
miento. El primero serian las 
transfusiones de plasma fresco 
congelado. El segundo tratamiento 
se basaría en la administración de 
andrógenos, específicamente el 
Danozol (3,4 ,6). 
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DESCRIPCION DEL CASO 
En marzo de 1992, la paciente, 
B.O.R. , de 16 años de edad, acude 
a la Clínica Odontológica de la 
Universidad de Barcelona para re-
cibir tratamiento dental. Como an-
tecedente patológico de interés , la 
paciente fue diagnosticada en el 
servicio de dermatologia de la 
Ciudad Sanitaria de Bellvitge , de 
edema angioneurótico hereditario. 
A dicho diagnóstico se llegó tras 
referir la paciente episodios de 
hinchazón en las manos y antebra-
zos que persistían durante 4-5 días 
y cursaban sin prúrito ni lesiones 
cutáneas habonosas . 
La exploración fisica y por apara-
tos fue anodina. Las determinacio-
nes analítica rutinarias fueron nor-
males. Los niveles del enzima inhi-
bidor de la C(l 0) esterasa fueron: 
0,048 grll (valores normales: 
0,154-0,338) . En cuanto a los ante-
cedentes familiares , cabe señalar 
que el padre de la paciente falle-
ció a los 30 años de edad por un 
edema de glotis . 
Dada la escasa frecuencia de bro-
tes de angioedema que presenta-
ba la paciente, y que nuca habían 
afectado la vía aérea, no se instau-
ró tratamiento profiláctico a largo 
plazo. 
Al realizar la exploración dental 
de la paciente observamos la ex-
istencia de 6 dientes afectos de 
caries que precisaban obturacio-
nes de tipo I (dientes 16, 46 y 47) y 
II (dientes 14, 24 y 25), así como 
una periodontitis apical crónica en 
el primer molar inferior izquierdo. 
Ante la necesidad de tratamiento 
dental, se inició la administración 
de Danazol a dosis de 200 
mgrs/día como profilaxis de bro-
tes de angioedema frente a trata-
miento odontológico . 
A las dos semanas de tratamiento, 
los niveles del inhibidro de C( l q) 
estaerasa eran de 0,072 grs/1. , y a 
las 7 semanas se encontraban 
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dentro de la normalidad (O, 164 
grs. 1), momento en que se inició 
el tratamiento dental. 
Dicho tratamiento se realizó por 
cuadrantes , lo que permitió llevar-
lo a cabo en cuatro sesiones, con 
intervalos de una semana entre 
sesión y sesión. 
Para la realización del tratamiento 
endodóntico, que se completó en 
una sesión, se dio una cobertura 
antibiótica de cinco días, mediante 
una amoxicilina (750 mgrs. cada 8 
horas, 5 días). En el transcurso de 
la mismas no se produjo ningún 
acceso inflamatorio. 
Como complicaciones del trata-
miento la paciente presentó tras-
tomos menstruales y aumento de 
peso. Las determinaciones analíti-
cas rutinarias permanecían dentro 
de la normalidad. 
DISCUSION Y CONCLUSIONES 
El EAH es una enfermedad suma-
mente infrecuente, si bien algunos 
profesionales se deberán enfren-
tar con ella a lo largo de su vida 
profesional. Aunque no sea com-
petencia del odontoestomatólogo 
e l diagnóstico y preparación de 
enfermo para la intervención den-
tal, sí que se hace necesario su 
conocimiento de evitar posibles 
complicaciones. 
Se han descrito en la literatura di-
ferentes terapéuticas preventivas 
para estos enfermos con EAH. Pa-
rece que el Danozol es el que me-
jores resultado proporciona, y el 
que tiene más fácil administración 
(3,4,6). 
Sin embargo, lo que más interés 
tiene para nosotros este caso no 
es tanto la enfermedad específica 
comentada, como la importancia 
de realizar una buena Anarnnesis 
a nuestros pacientes, pues, en la 
medida en que se siente "bajo 
control", y por considerar que una 
intervención dental (obturaciones, 
detaartrajes, ... ) es algo casi "ruti-
nario", pueden obviar referimos 
su patologia de base. 
Asimismo se hace necesario resal-
tar la necesidad de contar con la 
opinión de otros especialistas de 
la Medicina, que son los que me-
jor nos pueden orientar en patolo-
gias específicas de la Medicina, 
mucho más frecuentes , y que sin 
duda pueden ser fuente de pro-
blemas con mucha mayor facili-
dad que el EAH en el transcurso 
de nuestra práctica odontoestoma-
tológica. 
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